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Messgrol3e:
ADAMTS-13

Willebrand factor-cleaving protease (VWFCP)

Beschreibung, Pathophysiologie:

ADAMTS13 (a disintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif, member 13) ist ein
Plasmaprotein, das den VWF an der Bindung zwischen Tyri6o05 und Met1606 spaltet und so seine Grofe und
damit auch die Adha&sivitdt fir Thrombozyten limitiert. Bei verminderter ADAMTS13-Aktivitdt, entweder durch
vererbte Mutationen im ADAMTS13-Gen oder durch die Entwicklung von Autoantikérpern, kann die Anhdufung
von ultragrof3en VWF-Multimeren zur Thrombozytenaggregation und damit zu mikrovaskularen Thrombosen
fihren. Hierbei handelt es sich um das potentiell tédliche Syndrom der thrombotisch-thrombozytopenischen
Purpura (TTP).

ADAMTS-13-Aktivitatsteste konnen helfen die Diagnose der TTP zu stellen, und bei der Vorhersage eines TTP
Rezidivs unterstitzen. Weiterhin ermdglicht die ADAMTSa3-Aktivitat die Differenzierung von TTP und anderen
thrombotischen Microangiopathien (TMA), wie dem hamolytisch-uramischen Syndrom (HUS).

Indikation:
Die ADAMTS-13-Aktivitat dient der Diagnose und Uberwachung der TTP. Die Ergebnisse sollten immer in
Verbindung mit anderen klinischen und labortechnischen Befunden verwendet werden.

Weitere Informationen hierzu finden Sie im Bereich Interpretationen.

Praanalytik:

Probentransport und Abnahme:

Detaillierte Informationen siehe unter Praanalytik/Entnahmesystem auf der Homepage der Zentralen
Einrichtung Klinische Chemie.

Probenmaterial:
Citrat-Plasma 3,2%

Einflussfaktoren:
Freies Hb hemmt die ADAMTS23 Aktivitat.

Storfaktoren:
Hamoglobin stort nicht bis s5oo mg/dl, Bilirubin bis 18 mg/dl und Triglyceride bis 1250 mg/d|. Der Test wird nicht
beeinflusst durch Humane Anti-Maus-Antikdrper (HAMA) bis zu 1 pg/ml, VWF bis zu 200 IE/dl, NMH und UFH
bis 2 IE/ml. Das Vorhandensein von Rheumafaktor kann zu einer Unterschatzung der Ergebnisse der
ADAMTS13-Aktivitat fihren.

Einheit:
%

entfallt

ID 28282 Revision 001/30.10.2020 Seite 1 von 2

Ausgedruckt ist das Dokument eine unkontrollierte Kopie und unterliegt nicht dem Anderungsdienst


https://www.uniklinik-ulm.de/zentrale-einrichtung-klinische-chemie/interpretationen.html
https://www.uniklinik-ulm.de/zentrale-einrichtung-klinische-chemie/praeanalytikentnahmesystem.html

UNIVERSITATS )
KLINIKUM Zentrale Einrichtung Klinische Chemie Offentlich

ulm

\

| Leistungsverzeichnis ADAMTS-13 akut FB-PA 6 ADAMTS-13 O |

Referenzbereiche/Zielbereiche:
Mit dem HemoslL ADAMTS13 Activity-Reagenz wurde eine Normalbereichsstudie gemafd der CLSI C28-
A3Richtlinie durchgefihrt.

N Bereich (% Aktivitat)

129 60,6 % - 130,6 %

Quelle: Produktinformation ADAMTS13-Activity Werfen

Methode/Messverfahren/Gerat:
Zweistufen-Chemilumineszenz-Immunoassay am ACL AcuStarTM

ja

Die angegebenen Referenzwerte wurden bei mehreren Laufen auf dem ACL AcuStar System mit spezifischen
Reagenzchargen und gegen einen internen Hausstandard ermittelt, der mit dem aktuellen internationalen
Referenzmaterial fir ADAMTS13 verglichen wurde.

Analysenfrequenz:
Nur nach Ricksprache mit dem Hintergrunddienst der ZE Klinische Chemie verfigbar!

Bei der priméaren Diagnostik muss die Blutabnahme zwingend vor Initiierung der ersten Plasmapherese
erfolgen. Fir das Follow-Up ist der Test ,ADAMTS-13 Aktivitat" als Fremdversand zu empfehlen.
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